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esta enfermedad. De hecho, s6lo se han presentado casos pun-
tuales de enfermos con distrofia de Becker que hayan sido tra-
tados con quimioterapia tras desarrollar algin tipo de tumor
(3). Y en ellos no se ha descrito ningtin beneficio sobre la
patologia muscular. En la distrofia muscular de Duchenne se
ha apreciado que la administracién de corticoides suele indu-
cir una reduccion de los niveles plasmaticos de CK (7). En la
distrofia de Becker, aunque los datos publicados son mas
escasos, parece que el efecto es similar y que se asocia con
una mejoria clinica y analitica (8). Sin embargo, los efectos
secundarios a medio y largo plazo de los corticoides desacon-
sejan su empleo mantenido en este tipo de patologia crénica
degenerativa. En Oncologia, el empleo de regimenes de qui-
mioterapia especialmente emetdgenos, como este que incluye
cisplatino, suele precisar la administracién de un tratamiento
de soporte antiemético que incluye, al menos, un antagonista
de los receptores 5-HT3 y un corticoide (9). El paciente que
presentamos recibi6 dosis altas de corticoides como profilaxis
antiemética: un total de 32 mg de dexametasona a lo largo de
cada uno de los tres ciclos del tratamiento (10). Aunque la
aparente mejoria de los niveles de CK ha coincidido con la
administracién de la quimioterapia, los datos de la literatura
apuntan a que lo mds probable sea que este efecto se haya
debido a la administracion de corticoides (7,8). Esta experien-
cia ayuda a recordar que en pacientes que reciben tratamiento
citostdtico ciertos efectos pueden no deberse tanto a la propia
quimioterapia como a los farmacos que se administran como
tratamiento de soporte.
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Insuficiencia respiratoria aguda como
manifestacion inicial de esclerosis lateral
amiotrofica

Sr. Director:

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad
degenerativa caracterizada por la afectaciéon de la motoneurona
espinal que ocasiona atrofia muscular progresiva. Su incidencia
se estima en 1-3 casos/100.000 habitantes/afio, siendo mds fre-
cuente en varones.

La insuficiencia respiratoria secundaria a enfermedad de
motoneurona suele desarrollarse una vez diagnosticada la enfer-
medad como consecuencia de la progresion natural de la misma
por debilidad de los miusculos respiratorios o de forma aguda
desencadenada por una infeccién respiratoria, siendo excepcional
su presentacion como primer sintoma de la enfermedad (1). Des-
cribimos el caso de un paciente que ingres6 por fallo respiratorio
agudo secundario a paralisis diafragmatica bilateral como prime-
ra manifestacién de ELA.

Presentamos el caso de un paciente de 71 aflos que ingresa
ciandtico y con bajo nivel de conciencia. En sus antecedentes
personales destacaba el diagndstico de hipertension arterial,
hipercolesterolemia y cardiopatia isquémica asintomadtica desde
hacia dos afios. El paciente referia desde hacia unos seis meses
disnea en decubito con episodios de disnea paroxistica nocturna,
que habia aumentado de forma progresiva en los dltimos dos
meses, sin otra sintomatologia acompafiante. La mafiana del
ingreso lo encuentra su mujer en la cama con bajo nivel de con-
ciencia, cianético y no responde a érdenes. En la exploracion fisi-
ca estaba afebril, normotenso, cianético y con bajo nivel de con-
ciencia, no presentaba otros datos de afectacidon neurolégica y el
resto de la exploracion era normal. La gasometria realizada mos-
traba una hipoxemia severa (PO2 45) e hipercapnia (PCO2 91)
con acidosis respiratoria por lo que fue necesaria la intubacién y
ventilacion mecdnica. La analitica realizada con hemograma,
bioquimica con creatinin fosfoquinasa, aldolasa, magnesio, hor-
monas tiroideas, ANAs, factor reumatoide, proteina C reactiva,
inmunoglobulinas, complementos C3 y C4 fueron normales, ade-
mads se descartd intoxicacién por farmacos depresores del sistema
nervioso central, metales pesados y toxicos. La radiografia de
térax mostraba elevacion de ambos diafragmas. El paciente es
desintubado a los pocos dias y el estudio respiratorio realizado
mostraba un patrdn restrictivo con afectacioén diafragmatica bila-
teral. Las pruebas de funcion respiratoria acostado mostraban una
disminucién de FVC (719, 19%) y FEV1 (520, 18%) con IND
del 91%, estos valores mejoraban sentado y tras ventilacién a
presion positiva intermitente, los valores de presion espiratoria
muscular (PEM) eran de 19 (16%) y la presion inspiratoria mus-
cular (PIM) de 10 (14%). La afectacién diafragmatica fue demos-
trada por fluoroscopia. El paciente fue tratado con ventilacion a
presién positiva intermitente por via nasal con buena respuesta
clinica. El estudio neurofisiol6gico de conduccién de nervios fré-
nicos fue normal. Tras presentar una mejoria clinica significativa
es dado de alta para continuar estudio ambulatorio y dirigido a la
consulta de neurologia. A los 4 meses es visto en la consulta de
neurologia donde refiere debilidad en mano derecha. En interro-
gatorio dirigido el paciente relata cuadro de varios meses de evo-
lucién de debilidad en manos. En exploracién presentaba debili-
dad en ambas manos con leve dificultad en aprension de objetos,
ligera atrofia de musculos interdseos, reflejos osteotendinosos
vivos y fasciculaciones en extremidades inferiores sin otros
datos. Se solicita estudio neurofisiolégico que detecta la presen-
cia de signos de denervacion con fasciculaciones y fibrilaciones
en varios musculos de las extremidades compatible con afecta-
cién de motoneurona inferior, las velocidades de conduccion eran
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normales, no habia bloqueos de la conduccién y la estimulacién
repetitiva no arrojaba datos de interés. La RMN cervical realiza-
da fue normal. El paciente es diagnosticado de esclerosis lateral
amiotréfica y puesto en tratamiento con riduzole.

El paciente que describimos representa un caso poco fre-
cuente de debut de ELA con insuficiencia respiratoria aguda. La
presentacion de ELA como fallo respiratorio agudo es excep-
cional y parece asociarse a pérdida de las motoneuronas del ner-
vio frénico localizadas en la médula espinal (C3-C7) como se
ha demostrado en estudios anatomopatolégicos (2,3). En estos
pacientes el cuadro se suele presentar de forma aguda, sin causa
aparente, evolucién rdpida y con una gravedad que exige venti-
lacién mecdnica. Los pacientes desarrollan de forma aguda sin-
tomas derivados de la hipoventilacién alveolar como hipersom-
nia y retencién de anhidrido carbénico; la presencia de
ortopnea, reveladora de hipomovilidad diafragmadtica, suele ser
un sintoma destacado y en el examen fisico el dato mds revela-
dor es la presencia de movimientos paraddjicos de la pared
abdominal en inspiracién. Llama la atencién inicialmente la
presencia de un compromiso respiratorio tan importante en un
paciente sin antecedentes relevantes. En estos casos la ausencia
de patologia cardiopulmonar previa, la normalidad de los estu-
dios iniciales (Rx térax y EKG) y la rdpida mejoria con intuba-
cion, siendo dificil la desconexién, pueden ayudarnos a sospe-
char una causa neuroldgica como base del trastorno (Tabla I)
(4,5). En estos pacientes con ELA e insuficiencia respiratoria,
los test de funciéon pulmonar tipicamente muestran un patrén
restrictivo con hipercapnia, siendo normales las pruebas de
difusion pulmonar. Los métodos mds utilizados para evaluar la
funcién de los musculos respiratorios en estos pacientes son la
capacidad vital y las presiones inspiratorias mdximas y espira-
torias maximas que se ven notablemente afectadas; estudios
recientes indican que test de presion nasal inspiratoria puede ser
mds sensible para valorar la fuerza muscular inspiratoria en
estos pacientes (6,7). El tratamiento con ventilacién a presion
positiva intermitente por via nasal ha demostrado una mejoria
en la calidad de vida y supervivencia de estos enfermos (8).
Otro tipo de medidas recomendadas serian la vacunacién contra
el virus influenza y el neumococo, prevencién y tratamiento
agresivo de las infecciones respiratorias, los cambios postura-
les, mantener un estado nutricional adecuado y evitar farmacos
que depriman la funcién respiratoria (4). El caso que presenta-
mos ilustra la necesidad de realizar un estudio neurofisiolégico
completo, dirigido a descartar una ELA, en todo paciente que
presenta insuficiencia respiratoria no filiada, a pesar de la
ausencia de sintomatologia neuroldgica previa.

TABLA |

CAUSAS NEUROLOGICAS DE INSUFICIENCIA RESPIRATORIA
AGUDA*

- Enfermedad de neurona motora

- Neuropatia motora y sensitiva hereditaria

- Sindrome de Guillain-Barré

- Polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica
- Polineuropatia del enfermo critico

- Neuropatia motora multifocal

- Poliomielitis

- Neuritis idiopatica del plexo braquial

- Miastenia Gravis

- Sd de Eaton-Lambert

- Polimiositis

- Déficit de maltasa acida de comienzo adulto
- Miopatia mitocondrial

* Modificada de Hughes et al (5).
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Aneurisma inflamatorio de aorta abdominal

Sr. Director:

La mayor incidencia de aneurisma de aorta abdominal (AAA)
se da en varones entre los 55 y 70 afios, con una prevalencia del
2-5%. La mayoria son de origen degenerativo, apreciandose cam-
bios ateroescleréticos en su pared con un marcado adelgazamien-
to de la capa media, y localizados en la aorta infrarrenal (1). Los
AAA inflamatorios (AAAI) representan un 3-10% de los AAA.
Su etiologia es desconocida, se consideran una variante del aneu-
risma ateroesclerdtico caracterizado por la presencia de cambios
inflamatorios y fibréticos en las regiones periadrticas (2). Presen-
tamos un caso de AAAI y destacamos sus diferencias etiopatogé-
nicas, clinicas y terapéuticas con respecto a los AAA degenerati-
VOs.

Varén de 73 aflos fumador, que acudié al servicio de urgen-
cias por dolor en hipocondrio izquierdo irradiado a regién lumbar
de 15 dias de evolucién. En la exploracion fisica destacaba: nor-
motenso, afebril, masa pulsétil no dolorosa en abdomen, dolor a
la palpacién en hipocondrio izquierdo, sin signos de peritonismo.
Pulsos pedios positivos bilaterales. En la analitica destacé: creati-
nina 1,9 mg/dl. Hemograma y coagulacién normal, excepto fibri-
négeno 752 mg/dl. EKG y radiografia de térax normales. TAC
abdominal con contraste: aneurisma de aorta abdominal infrarre-
nal de 6 cm de didmetro con cuello entre 1,5-2 cm de longitud.
Hidronefrosis del rifién izquierdo secundaria a compresién del
uréter por fibrosis perianeurismatica (Fig. 1). Se realizo reseccion
de AAA infrarrenal e interposicion de protesis bifurcada de
dacron via media, con sutura distal en ambas femorales comunes,
ligadura de arteria femoral comun derecha y cierre del cono adrti-
co. El estudio anatomopatoldgico de la pared adrtica y contenido
del aneurisma demostré material trombético y tejido fibroadipo-
so con inflamacién crénica. La hidronefrosis y la fibrosis periadr-
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